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Abstract: Paraganglioma is a rare neuroendocrine tumor that typically originates from chromaffin cells
and is most commonly located in the retroperitoneal region. Similar to pheochromocytoma, it can secrete
catecholamines and cause significant cardiovascular effects. Surgical intervention, trauma, or anesthesia
may act as stressors, triggering a pheochromocytoma crisis through sudden and excessive catecholamine
release. This clinical condition may lead not only to cardiovascular instability but also to a rare yet life-
threatening complication: acute respiratory distress syndrome (ARDS). ARDS is characterized by
widespread pulmonary edema due to disruption of the alveolar-capillary barrier and may become fatal if
not managed promptly.In this case report, we present a rare case of ARDS secondary to a
pheochromocytoma crisis in the postoperative period following paraganglioma surgery. A 53-year-old
female patient with a history of hypertension, diabetes mellitus, and pancreatitis was evaluated for sudden
hypertensive episodes. Advanced imaging revealed a retroperitoneal paraganglioma. Despite preoperative
treatment with alpha- and beta-blockers, the patient developed hemodynamic instability and hypoxemic
respiratory failure in the early postoperative period. The diagnosis of ARDS was confirmed by thoracic
computed tomography. The patient was managed in the intensive care unit with invasive mechanical
ventilation and was successfully extubated and discharged following clinical improvement.In conclusion,
potentially life-threatening complications such as pheochromocytoma crisis and ARDS should be
considered before paraganglioma surgery. A multidisciplinary approach plays a crucial role in the
effective management of diagnosis and treatment processes.
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Ozet: Paraganglioma, genellikle retroperitoneal yerlesimli ve kromaffin hiicrelerden kéken alan nadir bir
noéroendokrin tiimordiir. Feokromositoma gibi katekolamin salgilayarak kardiyovaskiiler sistem tizerinde
ciddi etkiler olusturabilir. Ozellikle cerrahi girisim, travma veya anestezi gibi stres faktorleri, ani ve
yogun katekolamin salinimini tetikleyerek feokromositoma krizine yol agabilir. Bu klinik tablo,
kardiyovaskiiler instabiliteye ek olarak nadir ancak ciddi bir komplikasyon olan akut respiratuvar distres
sendromu (ARDS) ile birlikte seyredebilir. ARDS, alveol-kapiller bariyerin bozulmasi sonucu gelisen
yaygin pulmoner 6demle karakterize olup, zamaninda miidahale edilmediginde mortal seyredebilir. Bu
olgu sunumunda, paraganglioma nedeniyle opere edilen ve postoperatif donemde feokromositoma krizine
sekonder olarak ARDS gelisen nadir bir vaka sunulmustur. 53 yasindaki kadin hasta, mevcut
hipertansiyon, diyabetes mellitus ve pankreatit oykiisine ek olarak ani gelisen hipertansif ataklar
nedeniyle ileri tetkiklerle degerlendirilmis ve retroperitoneal yerlesimli paraganglioma tanisi almustir.
Preoperatif donemde uygulanan alfa ve beta bloker tedaviye ragmen cerrahi sonrast erken donemde
hemodinamik instabilite ve hipoksemik solunum yetmezligi geligsmis; toraks bilgisayarli tomografi (BT)
ile ARDS tanis1 dogrulanmustir. Yogun bakim {initesinde invaziv mekanik ventilasyon destegiyle takip
edilen hasta, klinik iyilesme sonrasi ekstiibe edilerek sifa ile taburcu edilmistir. Sonug olarak,
paraganglioma cerrahisi oncesinde feokromositoma krizi ve ARDS gibi hayati tehdit eden
komplikasyonlarin 6ngoriilmesi biiyiik 6nem tasimaktadir. Tani ve tedavi siirecinde multidisipliner
yaklasimin etkinligi kritik rol oynamaktadir.

Anahtar Kelimeler: Presakral tiimér, schwannoma, kolon kanseri, lenf nodu metastazi
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1. Giris

Adrenal medulladan koken alan ve katekolamin
salgilayan  timorler feokromositoma  olarak
adlandirilir. Bu tiimorler adrenal bez disinda
yerlestiginde ise paraganglioma (PGL) olarak
isimlendirilir (1,2). PGL’ler, tiim kromaffin hiicre
kokenli tlimorlerin yaklasik %10-18’ini olusturan
nadir endokrin tiimdrlerdir. Noral krest kaynaklt
hiicrelerden gelisen bu tiimorler, sempatik veya
parasempatik paragangliyonlardan koken alir.
Cogunlukla diyaframin alt kisminda lokalizedir ve
tanida metanefrin ile metoksitiramin diizeylerinin
Ol¢iilmesi onemlidir (3-5).

Cerrahi islem, travma, stres, enfeksiyon ve
anestezi gibi durumlar, katekolamin salinimini
tetikleyerek feokromositoma krizine yol acabilir
(6). Bu nedenle, bu tiir tetikleyicilere maruz kalan
hastalarda kriz riski artar (7). Feokromositoma
krizi  genellikle  hipertansif  ataklar  ve
kardiyomiyopati ile Kkendini gosterir; ancak
nadiren akut pulmoner 6dem ya da ARDS ilk
bulgu olabilir (8).

ARDS, ciddi akciger hasaria bagli olarak gelisen,
oksijenlenmede bozulmaya yol agan ve yasami
tehdit eden bir klinik tablodur. Genellikle sepsis,
ciddi travma veya pnOmoni gibi altta yatan
nedenlerle ortaya ¢ikar (9,10). Patofizyolojisinde,
alveoler-kapiller bariyerin gegirgenliginde artig
sonucu olusan yaygin alveoler édem temel rol
oynar (11). Feokromositoma krizine eslik eden
ARDS’nin gelisim mekanizmas1 tam olarak
aydinlatilamamis olsa da  katekolaminlerin
pulmoner kapiller veniiller ve lenfatik damarlar
tizerinde vazokonstriktif etki gostererek kapiller
gecirgenligi ve hidrostatik basinct artirdigt
diistintilmektedir (12).

Bu olgu sunumunda, retroperitoneal yerlesimli
paraganglioma nedeniyle cerrahi miidahale
uygulanan ve postoperatif donemde hipotansiyon

ile ARDS gelisen 53 yasinda bir kadin hastanin
tan1 siireci, klinik seyri ve tedavi yaklasimi ele
alinmustir.

2. Olgu Sunumu

Diyabetes mellitus ve hipertansiyon tanisi
bulunan, pankreatit Oykiisii olan ve 20 yildir
sigara kullanan 53 yasindaki kadin hasta,
tekrarlayan ani hipertansif ataklar nedeniyle
degerlendirilmistir. Abdominal ultrasonografide
paraaortik bolgede, 40x13 mm boyutlarinda,
vaskiiler yap1 igermeyen solid bir kitle tespit
edilmistir. Lezyon, lenf nodu ya da norojenik
kokenli olasiliklarla degerlendirilmistir.

Laboratuvar incelemelerinde 24 saatlik idrarda;
hidroksiindol asetik asit 12,79 ug/24 sa (referans:
0-7,9), vanilmandelik asit 12,36 pg/24 sa (1,4—
6,5), homovanilik asit 6,58 pg/24 sa (2-8 ug/mg
kreatinin), metanefrin 244 pg/24 sa (30-180) ve
normetanefrin 3627 pg/24 sa (128-484) olarak
Olciilmiistiir. Ayrica bazal ACTH diizeyi 60,3
pg/mL (7,2-63,3) ve kortizol diizeyi 13,9 pg/dL
(6,24—18) bulunmustur.

Abdomen bilgisayarli tomografide, portokaval
alanda 47x26 mm boyutlarinda, paraganglioma ile
uyumlu yumusak doku dansitesinde bir lezyon
saptanmigtir.  Dinamik  pankreas  manyetik
rezonans goriintiilemesinde, renal ven diizeyinde,
paraaortik alandan interaortakaval alana uzanan
48x20 mm boyutlarinda bir kitle izlenmistir.
Lezyonun i¢ yapisit diizensiz, g¢evre dokularla
benzer yogunlukta ve kontrast madde sonrasi
belirgin kanlanma gdstermistir. Doku i¢i sivi
hareketliligi belirgin sekilde azalmistir. Bulgular,
kitlenin solid ve vaskiiler yapida olabilecegini
diisiindiirmiistiir. Goriintiileme bulgulari,
konglomere lenfadenopati veya paraganglioma ile
uyumlu olarak degerlendirilmistir.

Sekil 1a: Kitlenin Bilgisayarli Tomografik goriintiisii
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Sekil 1b: Kitlenin Bilgisayarl1 Tomografik goriintiisii

Boyun ultrasonografisinde, sol  lob-istmus
bileskesinde 15x10x16 mm boyutlarinda birkag
nodiil, sag lob orta kesiminde ise 20x17x25 mm
boyutlarinda, periferik kalsifikasyon ve kistik alan
iceren izoekoik bir nodiil tespit edilmistir. Multipl
endokrin neoplazi tip II B sendromu siiphesi ile
mediiller tiroid kanseri acgisindan biyopsi alinmis
ve kalsitonin boyasi uygulanmistir. Sag lobdan
alman biyopsi nondiagnostik, istmustan alinan
ornek ise benign olarak degerlendirilmis ve
kalsitonin boyasinda spesifik bir boyanma
saptanmamigtir.

Hastaya tarafimizca paraganglioma tanisi ile
cerrahi tedavi planlandi. Operasyon Oncesinde,
endokrinoloji kliniginin 6nerisi dogrultusunda alfa
ve Dbeta bloker tedavisine baslandi; hasta
intravendz sivi replasmani ile ii¢ giin boyunca
hastanede takip edildi. Aydmnlatilmis onam
alindiktan sonra hasta ameliyata alindi. Genel
anestezi altinda yapilan laparotomi sirasinda, sol
renal venin posteriorunda ve aorta komsu

LS
L

Sekil 3a: Operasyon sonrast post op 2. giinde ARDS ile uyumlu torasik BT goriintiisii

yerlesimde bulunan yaklagik 5x3 cm boyutundaki
kitle dikkatli bir diseksiyonla eksize edildi.

Ameliyat sonras1 hasta ekstiibe edilerek uyanma
iinitesine alindi. Sistolik kan basinci 80 mmHg
olarak olciildii, inotrop tedavi baslandi. Oksijen
satlirasyonu %85 olarak saptandi ve hastaya
maske ile oksijen destegi verildi. Postoperatif
birinci saatte, 7 L/dk oksijen destegine ragmen
satiirasyon diisiikk seyretmeye devam etti. Arter
kan gazinda PO2: 55 mmHg ve oksijen
satlirasyonu %88 olarak Ol¢iildii. Bunun iizerine
gogiis hastaliklart  klinigine konsiilte edildi.
Hastaya solunum fizyoterapisi, inhale
bronkodilator tedavi, diisiik molekiil agirhikl
heparin ve aralikh non-invaziv mekanik
ventilasyon baglandi. Ancak mevcut tedaviye
yanit alinamayinca, hasta pulmoner emboli ve
aspirasyon pndmonisi agisindan yogun bakim
iinitesine alinarak ileri tetkikler planlandi.

Sekil 3b: Operasyon sonrast post op 2. giinde ARDS ile uyumlu torasik BT goriintiisii
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Sekil 4a: Post op 2. giinde ARDS ile uyumlu Akciger grafisi goriintiisii
Sekil 4b: Postop 15. giinde tedavi sonrasi Akciger grafisi

Takip ve Tedavi Siireci

Yogun bakim iinitesine alinan hasta, hiperglisemi
nedeniyle endokrinoloji  klinigi tarafindan
degerlendirildi ve intravendz insiilin infiizyonuna
bagland1. Postoperatif ikinci giinde ¢ekilen toraks
BT goriintiilemesinde bilateral infiltratif alanlar ve

diffiz  opasiteler izlendi. Bu  bulgular
dogrultusunda hastaya ARDS tanisi konuldu.
Klinik  ve  radyolojik  bulgularla  tam
netlestirildikten sonra hasta entiibe edilerek

invaziv mekanik ventilasyon destegine alindi ve
yogun bakim kosullarinda ARDS yonetim
protokolii uygulandi.

Hemodinamik olarak instabil seyreden hasta,
kardiyojenik  kaynakli  solunum  yetmezligi
acisindan kardiyoloji klinigine danisildi. Yapilan
degerlendirmede pro-BNP diizeyi 74 pg/mL
olarak oOl¢iildi ve yatak basi gergeklestirilen
ekokardiyografide  patolojik  bir  bulguya
rastlanmadi. Ugiincii postoperatif giinde yapilan
laboratuvar incelemelerinde hemoglobin diizeyi
8,3 g/dL, 1okosit sayis1 15,13x10°/L ve C-reaktif
protein diizeyi 255,7 mg/L olarak saptandi. Diger
hemogram ve biyokimya parametreleri normal
sinirlarda izlendi. Enfeksiyon hastaliklar1 klinigi
ile konsiiltasyon saglanarak uygun intravendz
antibiyotik tedavisine baslandi.

Kirk sekiz saatlik entiibe takibin ardindan hastanin
solunum  parametrelerinde anlamli  diizelme
gozlendi ve alinan arter kan gazinda parsiyel
oksijen basinci 106 mmHg ve oksijen satiirasyonu
%99,6 olarak sonuglandi. Bu gelismeler {izerine
hasta ekstiibe edilerek non-invaziv mekanik
ventilasyon destegine alindi. Takip siirecinde
inotrop tedavisi kademeli olarak azaltildi ve
sonlandirildi.  Yirmi dort saatlik non-invaziv
mekanik ventilasyon sonrasinda hasta, maske
araciligiyla dakikada 2 litre oksijen destegiyle
takip edildi. Oksijen satiirasyonu %93 diizeyinde
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stabil seyreden hastanin vital bulgulari normal
sinirlarda idi.

Postoperatif 15. giinde yapilan laboratuvar
degerlendirmelerinde hemoglobin diizeyi 11,1
g/dL, lokosit sayist 11,26x10%L ve C-reaktif
protein diizeyi 9 mg/L olarak 6lgiildii. Klinik ve
laboratuvar bulgularinin stabil seyretmesi {izerine,
postoperatif 16. giinde hasta sifa ile taburcu edildi.
Patoloji  sonucunda eksize edilen Kitlenin
paraganglioma ile uyumlu oldugu, timdr dokusu
icerisinde nekroz alanlarinin bulundugu ve mitotik
aktivitenin 2 mitoz/mm? oldugu bildirildi.

3. Tartisma

Bu c¢aligmada, paraganglioma cerrahisi sonrasi
gelisen feokromositoma krizi nedeniyle solunum
ve hemodinamik yetmezlik gelisen bir kadin hasta
sunulmustur. Katekolamin salgilayan tiimorler
icin erken tarama 6nemlidir. Klasik semptomlari
veya dilizensiz hipertansiyonu olan hastalar
mutlaka degerlendirilmelidir. Adrenal
insidentaloma, aile Oykiisii, ¢ocuk yas grubu ve
MEN 2A, MEN 2B, von Hippel-Lindau gibi
genetik sendromlar yiiksek risk faktorleri arasinda
yer almaktadir (4,13).

Yirmi dort saatlik idrarda metanefrin Olglimii,
fonksiyonel paragangliomalarim tanisinda en
giivenilir test olarak kabul edilmektedir. Bu testin
duyarliligr %87-90, ozgiilligii ise %99 veya daha
fazladir. Ayrica testin dogrulugunu
degerlendirmek amaciyla kreatinin diizeyi de
Olciilmelidir (4,13).

Feokromositomalarin preoperatif lokalizasyonu,
cerrahi planlama acisindan kritik 6neme sahiptir.
Gorlntiileme teknikleri, ¢ogu vakada tiimorii
dogru sekilde lokalize edebilmektedir. BT, 1 cm
veya daha biylik adrenal feokromositomalarin
%95’ini, 2 cm’den Dbiiyiik ekstra-adrenal
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tiimorlerin ise %9011 tespit edebilmektedir (14).
Manyetik rezonans goriintileme (MRG) ve
fonksiyonel goriintiileme tekniklerindeki
gelismeler, timorlerin - lokalizasyonunu  ve
metastatik hastaligin belirlenmesini
kolaylagtirmaktadir.  1231-MIBG  sintigrafisi,
68Ga-DOTATATE PET/BT ve 18F-Fluorodopa
PET/BT, feokromositoma ve paragangliomalarin
tanisinda degerli yontemlerdir (15).

Paragangliomanin ana tedavisi cerrahidir ve kiir
ya da remisyon saglanmasinda biiylk Onem
tasimaktadir. Cerrahi planlama; biyokimyasal
testler, genetik analizler ile anatomik ve
fonksiyonel goriintiileme sonuglara gore kisiye
0zel olarak yapilmalidir (16).

Feokromositoma veya PGL tanisi alan hastalarda
preoperatif degerlendirme kritik 6neme sahiptir.
Scholten ve arkadaslarimin yaptigi ¢alismada,
yetersiz preoperatif hazirligin cerrahi sonrasi ciddi
morbidite ve mortaliteye yol acabilecegi
gosterilmistir (17). Hormonal olarak aktif PGL’si
olan tiim hastalar, perioperatif kardiyovaskiiler
komplikasyonlar1 6nlemek amaciyla preoperatif
donemde o-adrenerjik reseptor blokerleri ile
tedavi edilmelidir. Kan basincin1 ve kalp atim
hizin1 normallestirmek i¢in ameliyat 6ncesinde 7
ila 14 giin boyunca tibbi tedavi uygulanmalidir.
Ayrica, postoperatif hipotansiyon riskini azaltmak
icin ameliyat Oncesinde yiiksek sodyum igerikli
diyet ve yeterli sivi alim1 6nerilmektedir. Cerrahi
sonrast donemde ise kan basinci, kalp hizi ve kan
sekeri dikkatle izlenmeli; gerekli tedaviler hizla
diizenlenmelidir (18).

Feokromositoma krizi, nadir goriilen ancak erken
tan1 konulmaz ve uygun sekilde tedavi edilmezse
Olimciil seyredebilme potansiyeline sahip bir
klinik tablodur (12). Timor temasi, travma ve
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